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〔症例〕 両側横隠膜の挙上及び運動制限を初発とし
呼吸不全を呈した結節性動脈周囲炎
と考えられる 1例
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略語一覧:	PN: periarteritis nodosa，Pa02: 動脈血酸素分圧， PaC02: 動脈血炭酸
ガス分圧， % VC: %肺活量， % DLco: %一酸化炭素肺拡散能， Sm 
抗手本:Smith技体， RNP: ribonucleoprotein，ENA: extractable nuclear 
ant1gen 
はじめに
謬原病特iこ結節性動駅周囲炎 (PN)は，多彩な臨床症
状を示す疾患として知られている。本共は各種の検索か
ら最終的に PNと診断した Caseで，その当初横隔膜
挙上と運動制限を示し，かっ入院後呼吸不全状態を呈し
た珍しい工例を経験したので，報告する。
痘例
患者:44議，男性，洋品庄主
主訴:労作時呼吸困難
既往歴:7歳で虫垂切除。 40歳よ歩高血圧 140/90-
150j100mmHg。一時期捧迂荊服用。呼吸器疾皐の既往
はなかった。
家族歴:父は83歳の詩，高血圧，諮梗塞で死亡。母は
高血圧であるが，健在。本人は 8人兄弟 (7人男， 3番
目が女〉の 6番目。姉は高血圧。三番目の兄は 39歳の
持，脳卒中で死亡している。妻は39議で健在。子供は13
歳(女)， 10歳(男〉で健康。
現嘱歴:昭和55年 7月19日，クモ摸下出血iこ擢患。翌
日， K大脳外科で右中大脳動脈の動脈藩の手術を蒐行さ
れた。私共が入手しえた患者の最も吉い胸部X線上で
は，手街直後横罷膜挙上が認められた。術後 2日で意識
回復し，呼吸国難が出現した。しかし，退院後はその程
変辻軽く (Hugh-Jones2度)， s常生活泣可誌で外来
通院していた。
昭和56年 5月26日， 40衰の高熱あるも呼吸困難の程度
は不変だったが，横隔摸挙上の精査のため， 6月11日当
院呼吸器科に入読した。
入院時現症:身長 155cm，体重54kg(11カ月で 21kg
の誠少)，手本格中等， 栄養員。左手関節熱感，麗張ある
も， 2-3自で諮失。左罵爵箆の疹藷あるも，変形はな
い。朝の手のこわばりは主い。寒冷持iこ，手先足先の冷
感あれまaynaud症状を呈する。可視粘膜の貧血，
黄染iまない。呼吸は胸復式， 呼吸数は 24/分，下抗野両
慎[Jに， velcroラ音を中等史認取。血圧 110!70mm-Hg。
寂拍拭 66/分，整， 心雑音なし，心界の拡大もない。
鹿部は肝牌腎推知せず。接部腫癌もない。肺肝境界，
鎖骨中線上第5場開〈臥位)。下肢は正常。神経学的に
は， 瞳孔王再開大，対光反射あり，左大腿四頭第腫反
射とアキレス提反射完進， Babinski反射はなく， Lase-
gue signもない。
*国立療養所東京病院呼吸器科，料千葉大学医学部第 2生理学教室 
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表1.入読持検査一殻
。血算・血液像 
Hb13.8g/dl Ht41.9弘 RBC478万Imm3WBC5600/mm3PL T23万l千/mm3MCV87.4μ3 MCHC30.4% 
B型，豆h(+) Seg 70% Bandl1弘 Lym25%Mon2% Eosino2% 
。生イ乙，電解質，その能 
N a 133mEq/l K 4. 6mEq/l C 194mEq/l Ga 4. 6mg/ dl P 4. 9mg/ dl CRP 4 + RA十 ASLO40Todd ESR 
30mm/h(1時間値) Glucose68mg/dl TTTll.1K-U ZTT19.2K-U GOT13K-U GPT9K働 U ALP 
5.7KA-U LDH358W-U r-GTP58mU/血 iコリン・エステラーゼ 0.63ムPH-U LAP 149GR-U CPK 

23mU/l amylase 104S-U 霊長フォス 3.1KA-U T. P 7.4g/dl Alb3.4g/dl A/G0.87 BUN 14.8mg/dl 

クレアチニン 0.7mg/dl尿駿 8.0mg/dlT.chol164mg/dl中性指肪 111mg/dlT .Bil O.4mg/dl HBAg( -)， 

HB抗体(+) 

Alb 46.5%α13.1%α 210.7%s8.2% r 31.5% 

。尿検査
比重1，020pH6.0糖(-)，蛋白(-)，ケトン体〈一入ワロピリン(一) 
RBC 0/20 WBC 4~5/20，上皮細胞 4-5/20，円柱(-)，塩類(-)，細菌〈ー 〉 
O便検査
フェカテスト〈一) 
O療，細醤検査
黄色ブ菌多， レンサ菌多，クレブシェラ少
。糖負薄試験正常
表 2.特殊検査 
OR勾部単純
右中姉野と南下姉野に線緯性病変
。血ガス (roomair) 
pH7.421 PaC0238.5torr Pa0284.3torr BE+0.9mEq/l [HCOa) 24.5mEq/l Sa0295.9% 
OECG normal 
C闘機能 
Flow volume curve Vp4.5l/sec V754.41/sec V503.91/sec V251.81/sec V501V252.2 
諦気量分画 I豆Vll0mlTV450ml EまV690mlVCI250ml FRC2520ml RVI830ml 
TLC3080ml まV/TLC59.4弘ムN 2/L%9% 

スパイロメトリー PVC 3590ml VCI510ml % V C 42.1 % FVC 1510ml FEV1.o 1510ml FEV1.o弘
 
100% FEVl.0/PVC42.1 Ml¥在F2.5l/sec瓦d:EFR161l/min 

拡散能 DLCO 5. 85ml/min/mmHg % DLCO 25.9 % 

0免主主学的検査その倍
ツ反(一)，ガラス板法(-)， T-ce1180%，B・ce1l4%，抗Lea抗体(十)，抗エ抗体(+)，需接クームス〈十)， 
坑核拡体(一)，拡 DNA抜体〈一)， LEテスト(-)，平滑筋抗体(+)， ENA抗手本(一〉
車清ホタイ錨 43.9CH5oU/mlC376mg/dl C443mg/dl Csl8mg/dl Cryoglobulin 40 X凝揚性 
IgE(RIST) 10701U/ml IgG 2440mg/dl IgA 181mg/dl IgM 169mg/dl IgD 2mg/dl 
CEA 1. 46ng/ml AFP (一)，抗 PLT拭非(-)，技司TBC抗体(一)， IC 1.5pg/ml 
01王LAtyping A2，AW24 (9) ，B7，B15，CW3 
0腎機能 Normal
。髄液組組数 3/3Na 135mEq/l，K 3. 6mEq/l，Cl119mEq/l， !)パルタ (-λ 初正 105mmH20，
終正 75mmH20，glucose 54mg/dl，タン白 45mg/dl
入院時検査成績:表 1，2の如くで，血算，血液橡は 以外は正常。 T-cel s-cell値正常。ツ反は確認診断用で
正営。 CRP4十， ESR30mm(1詩需値)。生化学的には， も陰性。捧毒忠清反誌は，ガラス板法が陰性。髄液検査
r-globulinが31.0%，AjG比が0.87，尿酸が8.0mgjdl は正常。京検査も正常。疾かちは正常菌のみ接出。胸部
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深吸気位 深呼気{立 

冨1.胸部  X線

深暖気設と深呼気設で，横関摸の高さは，  1撰指の変化しかない 
  
H.E.染色  (x100) Elastica染色  (x100) 
図 2.経気管支諦生設による鯖組織像
紐気管支病変はなく賄越内の変記辻，ほとんどみられない。 	 蹄胞壁辻全体に軽度の肥厚をしめて，軽震
の浸謂を伴っている。強拡大で辻，  n型肺患上皮の麗大もみられ，  Alveolitisの所見がみられた  
図 3-1.Perimysiumにみられた細胞浸調，エ 図 3-2.濃染する  type2細抱に著明な萎縮を
オジン好球もみられる。〈凍諌切片，  誌、めた。〈諌結切片， routine A TPase 
H. E.染色， X160) 	 染色， X240) 
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密 4.臨床経過表 
X線は密 lの如く，右中肺野と雨下肺野に隷維性病変が
認められた。又深吸気，呼気位で横隔膜の高さは工横指
の変化しかなかった。動脈血ガス分析は正常。肺機能的
には，換気では%VC 42.1弘iこ抵下以外は正常で拘束
性の換気障害を示した。拡散龍は， % DLco 25.9 % 
と著明iこ低下している。免疫学的には，抗 I抗体，抗 
Lewis a拡体が揚性，平滑筋抗体も陽性，車清補体錨の
上昇の異常を認めた。 ECG，腎機能，限震は正常。整形
外科的異常も認めず。
臨床経退と入院後検査:諸検査の結果，嬬部X線， n市
理学所見より，婦の開質性変化を認め，謬尿病又は，t蔓註
炎症疾患を疑い，経気管支諦生換を行った。結果は図 2
の如し右気管支 3aで間質性変化が認められた。筋生
検〈上腕二頭筋〉を行ったところが，図3の如く，血管
周囲の細越浸潤と typeIIb萎揺が存在した。しかし， 
grouping atrophy，全層性の血管炎の所晃は認められt.
かった。 CTscan，Garium Scintigraph，綿蔀断層，締
部縦謂断震で，肺iこ彊癌はなかった。胃内視競・透視で
異営なし。腹部大動探造影でも異常なし。
さて，入院後は 2遅間隔で38-39度以上の発熱が 1-
2日間続く状態だけであったので，主として診断に焦点
をおいた患者管理をしたが，国4の如く， 8月23日38震
以上の発熱があ D，抗生物質を投与するも 7日以上続
き，筋力抵下が生じ， Pao2も55torrと低酸素血症を示
し，呼吸密難増強 G，自立歩行不可能となり， Intensive 
Respiratory Care Uniiに転床。プレドニン60mg!司投
与開始した。投与 1日巨より解熱し，筋力も急速に回復
(握力許で、右15kg→25kg，左lOkg→16kg)，呼疲困難も
軽快， Pao2も70torr台に回復した。 Paco2辻筋力低下
時も30-40torrであった。自己抗体iこ関して検査をく
り返したが，投手滑第抗体は揚性を続け，血清補体価は
上昇したままであった。抗接抗体，抗 ENA抗体，抗
胃壁抗体，技ミトコンドヲア抗手本は陰性で， LEテスト
も陰性であった。抗 DNA抗体， CRP，ESRは筋力抵
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下時iこ増加し，ステロイド治療後正常化した。急激な増
悪はプレドニン投与で回復し， 15mg/ Sを維持量とし
て，昭和57年 1月の現在まで経過観察中である。昭和56
年 9月以降は発熱と第力低下はなく， 呼吸匿難は軽震
で，読内の E常生活は可能であり，症状は安定したっ
考案
謬涼病としては， Systemic Lupus Erythematosus 
(SLE)，Rheumatoid Arthnitis (RA)，Polymyositis 
(PM)，Periarteritis N odosa (PN)，Progressive Sy-
stemic Sc1erosis (PSS)，Sjδgren症侯群， Mixed Co-
nnective Tissue Diseaes (MCTD)等があげられる。
本症部では，車清補体錨の上昇，腎障害がみられない
点，粒JlI1)の文献にでている Sm抗体がない点，また米
国リューマチ協会の SLEの Criteria2)も溝たさず， 
SLEと考えにくい。 RAとしても米国リューマチ協会
の RAの診断の手引きのでは， possible RAといえる
のみである。 PSSに関しては，厚生省特定疾患診断の
手引き4)を溝たさず，また心，腎，食道iこ異常がない点
よ予除外される。眼球結膜の乾藻と口睦内の乾燥もみら
れず， Sjδgren症候群も考えにくい。筋力低下というこ
とで PMが強く考えられるが， 平山めによると，境寵
膜挙上をしめすような筋萎縮がおこるならば，この臨床
経過より考えて?より強力な全身・四設の第萎縮，筋力
低下が生じてよく，又 CPK，Aldorase等が呼鼓不全
時，その前後でも正常であった点，筋自発痛，圧痛がな
かった点より， PMと考えにくい。宮藤らのによると，
抗 RNP読鉢が， MCTDでは陽性であるのに対仏
本症例で辻陰性である。
以上の如く，除外診器号していくと PNが残ってくる。
厚生省の診断基準わによると，主要症状が 7項目以上あ
ると，疑い診断になるが，本症例では，①抗生物質で解
熱しない発熱 (38-39度台〉が7日以上継続，②筋力議
下，@好酸球増多 (300コ/mm3以上)，④間質性肺炎の
生検議， @11カ月間に21kgの体重減少，寄高血圧(ク
モ膜下出血の既往)，⑦関欝痛，③白血球数増多と 7項
目以上あり，一定 PNの疑い診断にあたる。また上記
の如くラ SLE，RAは否定され， Intermittent Claudic司 
ationもなく，眼底正常，血小板数も正常等で， Buer-
ger病，高安病，特発性血小板誠少f生紫衷病も否定され
る。 Zeek8)辻 PNを5型に分類しているが， 腎障害の
ない点，員長息のない点フ薬剤アレルギーも tJ.く，慢性鼻
炎，副鼻腔炎もない点，及び組織所見では全雇性血管炎
は主主いが，細胞浸潤がある点から，その中で吉典的 PN
と思われる。 
PNは，元来は姉にほとんど病変をおこさないといわ
れていたが，大藤邑〉の文献的考察によると， PNの時病
変は，必ずしもまれでないことが知られている。それに
よると，欧米においては Kingが177例中， 40%近くに
呼吸菌難等の呼吸器症状が認められるとしており，また 
Niceが PN40例中，蹄臓炎 13例 (32.5%)，肺問題大 
14例 (35%)，胸水・結節性病変5摂iずつ (12.5%)と
報告している。 HinshawもPN28例中， 18 {f~ (54.2 
%)にX隷上の時所見を報告している。本邦では米山，
野沢が15例の害j検部中， 6例 (401J毛)~こ小・中等大血管
の五brinoidvasculitisと限局性開質性諦炎を認めたとし
ている。中山10)によると， PMでは横扇震や助問筋;こ第
炎をきたし，横揺摸挙上し， s市抱低換気となることが知
られているし， Hunninghakeと Fauci1Dによると， 
SLEでも横揺摸の筋肉の蕗炎によ!J，挙上することが
報告されている。しかしながら， PNにおいて本症例に
みられる再側横隔摸挙上の報告辻みあたらない。挙上の
原因の一つの可能性として，横揺膜の筋肉，横隔神経，
又は再者を支配する血管に，車管炎が生じ，それが第萎
縮ないし，横隔神経耳量産をおこし，両親!J性iこ横隔膜挙上
がおこったと考えられる。務生検より typeIIb atrophy 
がみられ，これが車管炎にひきつづいておこるので，二
次的高萎縮という事の可能性を示すといえると思われ
る。
事吉
本症例は病理組識上，又腹部血管造影において特徴的
な所見を示さなかったが，主に呼吸器症状を呈し，ステ
ロイド療法に著効を示した吉典的 PNのー症例を報告
した。
積を終えるに臨み，本症挺の検索iこっき御指導，御協力
いただいた千葉大学医学部脳機能研究施設神経内科平山
恵造教授，冨立療養所東京病院呼吸器科，米国良蔵医長，
同神経内科栗崎博司先生，間外科の諸先生方，東京女子
医科大学糖尿病センター薪域孝道先生，関大内科 1吉野
克樹先生に感寵するとともに，御投開をいただいた千葉
大学医学部第二生理本田長行教授，国立察養所東京病院
呼康器科芳賀敏彦副読長に深謝いたします。
なお，本稿の要言は1982年 2月の第53司瀦部疾患学会
関東地方会において発表した。 
SUM盟ARY 
A case of periarteritis nodosa with bilateral di-
aphragm elevation and acute respiratory failure is 
reported. A 43・year male visited our hospital 
誼 阻
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because of dyspnea on exertion. The chest plain 
長1mhas shown bilateral diaphragm elevation and 
its limitation in motor activity during last one 
year. Two months after admbsion，fever of un-
known origin occurred suddenly，with muscJe 
weakness，acute respiratory failure，and augment-
ed dyspnea exertion. The patient was cared in 1n-
tensive Respiratory Care Unit with oral admi-
nistration of steroid therapy (60mg/day). One day 
after the administration，al symptomes were mit-
igated. Biopsy of the biceps brachii revea1ed peト 
ivascu1ar infiltration of lymphocytes and type IIb 
atrophy. According to clinical symptomes and 
laboratory data，this case was diagnosed as peri-
arteritis nodosa (classical type). 
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